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論文内容の要旨
(目的)
家族性高コレステローノレ血症 特にそのホモ接合体は食餌療法や種々の薬物療法に対して極めて抵抗
性であり，予後不良の疾患である。本疾患に対し様々の内科的，外科的療法が試みられてきたがし、ずれ
も未だ確立したものとはなり得ていない。私は静脈栄養法(以下TPN) が，①グノレコース，アミノ酸を
主成分とし，無脂肪，無コレステロールの組成下に栄養保持が可能である事，②各栄養素がコレステロ
ー jレ合成に密に関係する腸管及び肝臓を経由せず，身体各組織に直接供給される事，③24時間持続輸液
lとより単位時聞に供給される熱量を出来る限り少なく保ちうる事，などの特長を有する事に注目した。
そ乙で上記の特長が本症において充分なコレステローノレ低下作用を発揮するか否かにつき検討を行なっ
た。
更に， TPNの通常適応となる非高コレステロー jレ血症患者(一般症例)に対しTPNを施行した場合，
血清コレステローノレ値が如何に変動するかについても合わせて検討した。
(方法及び成績)
対象とした症例は， 7 例の家族性高コレステロール血症のうちホモ接合体 4 例，ヘテロ接合体 3 f7Uで
ある。また一般症例として14例の良性疾患を対象とした。
TPNの投与熱量は家族性高コレステロ一 jルレ血症症例で成人 6 例で lはま 23.6 - 2お8.9 Cal/k同g/Da勾y 平均
2鉛6.5 土 2.0 Cal/kg/Da勾y (9 才の小児では 4幻3.6 CaL〆/〆/
CaLし/〆/〆/
重測定及びび、血清コレステロ一 jルレ，中性脂肪，総蛋白，アルブミン値を測定した。
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家族性高コレステロール血症ホモ接合体症例ではTPNを 5 -14週間にわたり施行し，血清コレステロ
ー Jレ値はTPN施行前 506 -746 mg/ dl' (604 土 106mg/ dl')を示したが. 4 週間後には 305 -569 
mg/ dl' (406 土 114mg/ dl')に低下し. 32.8 ~ぢの低下率を示した。又TPN中止前に得られた血清コ
レステローノレ値の最低値は 258 -363 mg/ dl' (328 士48mg/ dl')となり，低下率は 45.7 %であった。
血清中性脂肪は有意の変動を認めなかった。 TPN施行中，体重，総蛋白値，アノレブミン値は有意の変動
を示さなかった。
ヘテロ接合体症例では 5-7 週間TPNを施行した。血清コレステロール値はTPN施行前 313-486mg 
/ dl' (386 土 89mg/dl')から， 4 週間後には 157 -. 196 mg/ dl' (180 土22mg/dl')と 53.4%の低
下率を示した。乙のうち更にTPNを続けた 2 例では 7 週間後に 137 mg/ dl'と 58.6%の低下率を示した。
血清中性脂肪値はホモ接合体同様有意の変動を示さなかった。体重，総蛋白値，アルブミン値も有意の
変動を示さなかった。ホモ接合体 ヘテロ接合体共 TPNのコレステロー jレ低下作用は輸液施行中のみ
維持され，中止と共に血清コレステローノレ値はTPN施行前値への復帰傾向を示した。
一般症例でも，血清コレステローノレ値の変動は投与熱量により左右された。 40Cal/kg/Day 未満の
熱量を投与した I 群( 29.2 -. 38.4 Cal/kg/Day) と. 40Cal/kg/Day以上を投与した E 群 (42 -. 
57.4 Cal/kg/Day) とに分けて血清コレステロー jレ値の変動につき検討した。 TPN施行前の血清コレ
ステローノレ値は. 1 群 127 土32mg/dl'. II 群 129 土45mg/dl'であり，両群聞に有意差は認められな
かった。 1 群ではTPN4週間後には82 土 23mg/dl'と有意の低下を示した。一方 H 群ではTPN4 週間後
には 153 土24mg/dl'となり，上昇傾向を認めたが維持された。又 1 • II 群を合わせ体重当たりの 1 日
投与熱量と. TPN4 週間における血清コレステローノレ値との相関をみると，投与熱量 29.2 -. 57.4 Cal/ 
kg/Dayの範囲内で‘は. y = 3.87 X -164.6 , T = 0.73 , P < 0.01 ，の有意の相関を認めた。
(総括)
① 家族性高コレステロー jレ血症ホモ接合体及びヘテロ接合体に対し， 30Cal/kg/Day 以下の投与熱
量制限下にTPNを施行し，前者では 45.7 %，後者では 58.6 %の血清コレステローノレ低下率を得た。
② TPNのコレステロー jレ低下作用はTPN施行中のみに限られ，且つその作用発現には投与熱量の制限
が重要であった。
③ 通常TPNの適応となる非高コレステロール血症症例においても，投与熱量と血清コレステローノレ値
の変動との聞に有意の相関を認めた。
論文の審査結果の要旨
本論文は，家族性高コレステロール血、症症例に対して，投与熱量を制限しつつ経静脈栄養法を施行し，
その結果，血清コレステロー jレ値が著しく低下しうる事を明らかにした。また，本輸液法において投与
熱量が血清コレステロール値の変動を制御する重要な因子である乙とを明かにした。乙の事は現在難治
をもって知られる家族性高コレステロー jレ血症の治療法を確立する上で重要な意義を持ち，且つ血清コ
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レステロール低下作用のメカニズムを解明する上で有用な情報を与えるものと思われる。
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